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OZET
Stevens Johnson sendromu, ates, bogaz agrisi, agdiz

mukozasinda inflamasyon, pdirtilan konjonktivit, gastroen-

testinal mukozada harabiyet, agir  eksfolyatif  deimatit ve
genel deri dokintileri ile  seyreder. Nadir gériilen bu has-
taligin  insldansi  tam  bilinmemektedir. Ciddi  Stevens  send-
%30-100

komplikasyonuna bagl

romunun  mortalitesi arasinda degisir ve  olim

genellikle infeksiyon olarak  mey-

dana gelir Bu makalede; 6 yasinda bir kiz gocugunda ve

16 yasinda  bir erkek g¢ocugunda  aspirin ve fenobarbitale

baglli  olarak olusan iki Stevens Johnson sendromu vakasi

takdim edilip  hastaligin  etyolojisi, belirtileri  ve  Kklinik  seyri

g6zden gecirildi.
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Stevens Johnson sendromu (SJS) (Ektodermosis
erosiva pluriorifisyalis), akut seyirli fatal sonlanabilen,
deri ve tim mukozalari tutan, vezikllobllléz bir hasta-
liktir, Eritema multiformenin bir klinik formu olabilecegi
veya kendi basina ayri bir antite oldugu &éne suril-
mektedir. Sendrom ilk kez 1922'de tanimlanmistir (5).

Yuksek ates, bogaz agrisi ile baslayan hastalik ta-
blosu hizli bir seyir gosteren Ulseratif, pseudomembra-
ndéz stomatit, dudak ve burun deliklerinde hemorajik
kurutlar, konjoktivit, vulvovajinit/balanit gibi mukoza lez-
yonlarinin yanisira deride tipik iris (target) lezyonlari,
hemorajik vezikil ve buller eritemli urtikeryal papdller,
el ici ve ayak tabaninda bullerle seyreder (5,7).

Etyolojisinde c¢esitli enfeksiyonlar, ilaglar, kollajen
doku hastaliklari rol oynayabilir. Patogenezin derideki
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SUMMARY

Stevens  Johnson  syndrome is a  generalized  skin

eruption accompanied by fever, inflammation of the buc-

cal mucosa, severe purulent conjunctivitis, mucosal invol-

vement of the gastrointestinal tract and severe exfoliative
dermatitis. The incidence of Stevens Johnson  syndrome
is unknown, but appears to be extremely low. The morta-

lity rate of severe Stevens Johnson  syndrome  ranges
from 30 to 100 percent and death is wusually related to
infectious complications. In this article; two patients with
Stevens  Johnson

syndrome  occured due to  phenobarbi-

tale and aspirin are presented and etiology, symptoms

and clinical course of the disease were reviewed.

Key Words: Stevens Johnson Syndrome,
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kiclik damarlarin allerjik veya toksik mekanizmayla
duyarlanmasina bagli oldugu kabul edilmektedir (17).

Stevens Johnson sendromu g¢ocuk ve geng
eriskinlerde daha sik gorilmekte olup erkek/kadin orani
2/Tdir. Mortalite orani %30-100 arasinda degdismektedir.
Oldukga az gorulen bir hastalik olup diger billé6z hasta-
liklarla karisabilir (17).

Hastanemizde epilepsi nedeniyle takip edilen alti
yasinda bir kiz hastada fenobarbitale ve 16 yasinda bir
erkek hastada ise aspirine bagli olarak gelistigi dusinu-
len ve basarili bir sekilde tedavi edilen iki Stevens
Johnson sendromu vakasini ve hastalik hakkindaki bil-
gileri literatiru de gdézden gegirerek takdim ediyoruz.

VAKA TAKDIMi
Vaka 1

Onalti yasinda erkek hasta, ellerinde ve kollarinda
kasinti, kizarma, sulanma ve su dolu kabarciklar, agzin-
da yara nedeniyle basvurdu. Ug gun énce bodaz agrisi,
gbzlerinde yanma hissi ve kanlanma oldugu, doért kez
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(4x500 mg) aspirin aldigi; bir gin sonrada vicudunda
dénce kirmizi dékintilerin ¢ikti§i, daha sonra iki giin ige-
risinde deri lezyonlarinin butin vicuda yayildigi, avug
ici ayak tabani ve gdvdede ici sivi dolu sisliklerin, agiz-
da yaralarin olustugu, g6z kapaklari ve dis etlerinde
kanamalarin oldugu 6grenildi.

Fizik incelemede; ates 37.5°C, nabiz 94/dakika,
solunum 20/dakika, TA 100/60 mmHg, adirhk 58 kg,
boy 166 cm. Genel durumu orta, suur acik, uykuya
meyilli, koopere, turgor ve tonus normaldi. Karin derisi,
avug igleri ve ayak tabanlarinda en fazla olmak uzere
gévde, ekstremiteler, yiiz, adiz igi ve géz kapaklarinda
eritemli bir zeminde eksofoliasyon, bdller, ser6z eksu-
dasyon mevcuttu. Kurutlar yumusatici damlalar ile yu-
musatilip géz kapaklari agildiginda konjonktivalarin hipe-
remik oldugu goérildi. Dis etleri ve farenkste kanama
odaklari vardi. Nikolskl fenomeni negatifti. Akciger ses-
leri dinlemekle kabalasmis, hepatosplenomegali ve len-
fadenopati yoktu (Sekil 1).

Laboratuvar incelemesinde; idrar tetkiki normal,
hemoglobin 14 g/dl, I6kosit sayisi 6500/mm”®, %4 geng,
%6 c¢omak, %56 nobtrofil, %32 lenfosit var, eritrosit
morfolojisi normal, trombositler yeterli, toksik granila-
syon yok, BUN 20 mg/dl, serum Na“ 132 mEg/l, K’
4.5 mEg/l, kan sekeri 110 mg/dl, antistreptollzin O
(ASO) 250 Todd unitesi C-reaktif protein (CRP), flore-
san antinltkleer antikor menfi, akciger grafisi normal,
vezikll sivisi steril idi.

Hasta servise Stevens Johnson sendromu 6n ta-
nisityla yatirildi. 1500 cc/in® LV. sivi, 60 mg/m*/glin
Prednizolon LV., sekonder enfeksiyonlari dnlemek igin
de 40 mg/kg/gin'den amoxicillin+Klavulonik asit tedavi-
si baslandi. Hasta oral alamadid! i¢cin nazogastrik tip
takilarak gavaj diyeti verildi. Cildindeki lezyonlari Igin
%2'lik asit borik sollisyonu ile 1slak pansuman yapildi.
Antibiotlkli g6z pomatlari ile goézleri sekonder enfeksi-
yonlardan korunmaya g¢alisildi. Yatisinin 12. gini agiz
lezyonlari hafifleyen hasta oral almaya basladi. Steroid
tedavisine 12 gin, antibiotik tedavisine 20 gin devam
edildi. Takibi esnasinda tekrarlanan kan, bogaz ve lez-
yon bdlgelerinden alinan kiltirlerde lGreme olmadi. Ya-
tisinin yirmibesinci gind cilt ve diger bulgulari tamamen
dlizelen hasta (Sekil 2) sifa ile taburcu edildi.

Vaka 2

Alti yasinda kiz gocugu, vicudunda dékuntla, ates,
go6zlerini agcamama sikayeti ile getirildi. Bes gin &nce
gbézlerinde yanma, kasinti ve kizariklik lle birlikte
atesinin basladigi, iki gin o6nce g6z kapaklarinda
olusan yapisiklik nedeniyle goézlerini agamaz hale gel-
digi, avug igi, ayak tabani, yliz ve gdvdesinde kirmizi
déklntiler ile agizda vyaralarin c¢iktigi, son ginlerde
sikayetleri giderek artan hastamizin 20 ginden beri
epilepsi icin lumlnal kullandig: égdrenildi.

Fizik incelemede; Ates 38°C, nabiz 128/dakika,
solunum 28/dakika, TA 100/60 mmHg, Agirhk 20 kg,
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boy 116 cm idi. Genel durumu lyi degil, dalginhiga
meyilli, ylzde target lezyonlar, eller, avug ici, ayak ta-
bani, goévde, anal ve genital bdlgede makilopapitler
lezyonlar mevcut idi. YUz ve g6z kapaklari édemli olan
hastanin, g6z kapaklarinda goézlik tarzinda hemorajik
kurutlu lezyonlari vardi. Géz kapaklari yapismis, kon-
jonktivalar hiperemik, seroplrilan sekresyon mecut,
dudaklar 6demli, kanamali, Uzeri genis kurutlar ile ka-

pli, yanak mukozasi ve dilde sedef renkli lezyonlar, fa-

Sekll 1. Vaka 1'in tedaviden énceki durumu.

>

*
-

Sekil2.  Vaka 1'in tedaviden sonraki durumu
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rinkste kanli sekresyon mevcuttu. Kalp tasikardik diger
sistem muayeneleri normaldi (Sekil 3),

Laboratuvar incelemesinde; idrarda; protein (++),
mikroskobisinde 5-6 lokosit, 5 6 eritrosit mevcut, hemo-
globin 12.6 g/dl, lokosit sayisi 5400/mm3, %60 poli-
morfonikleer lokosit, %40 lenfosit vardi. Trombositler
yeterli, eritrositler normokrom normositer, toksik grani-

lasyon yoktu. BUN 8 mg/dl, serum Na' 128 mEq/l, K
4.7 mEq/l, antistreptolizin O (ASO) 250 Todd unitesi,
C-reaktif protein (CRP) ve akciger grafisi normal idi.

Sekil 3. Vaka 2'nin tedaviden 6nceki durumu

Vaka 2'nin tedaviden sonraki durumu

Sekil 4.
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Bogaz kultirinde normal flora bakterileri lredi. Vezikil
sivisi steril ve yapilan yaymada akontolitik hicre goril-
medi. Nikolski isareti negatif bulundu.

Hasta servise Stevens Johnson sendromu tanisiy-
la kabul edildiginde agiz mukozasi lezyonlari nedeniyle
oral beslenemedi. Bu nedenle parenteral beslenerek
glnluk sivi, elektrolit ve kalori ihtiyaci karsilandi. Cilt
lezyonlari igin serum fizyolojik ile i1slak pansuman uy-
gulandi. Antibiotikli pomat ile g6zl ve g6z kapaklari se-
konder enfeksiyondan korunmaya ¢alisildi. Yatisinin
ikinci ginl makllopaptller lezyonlar Ulzerinde biller
olustu. Uglinclii giin %2 asit borik soliisyonu ile 1slak
pansuman ve klinik olarak agir form kabul edilerek 2
mg/kg/gin prednizolon baslandi. Konvilziyonlari igin
oral Klonozapem (Rivotrii) 0.1 mg/kg/gin verildi. Ya-
tisinin yirminci gininde butin deri ve sistem bulgulari
normale déndi (Sekil 4) ve sifa ile taburcu edildi. Da-
ha sonra kontrola gelen hastanin tamamen normal ol-
dugu ve rivotrii ile epilepsisinin kontrol altinda oldugu
gorildu.

TARTISMA

Stevens Johnson sendromu; idiopatik, iatrojenik
veya enfeksiy6z olabilir. ilaca bagli olarak ilk kez uzun
etkili sulfonamidlerde gorilmistir. Daha sonra etyoloji-
den sorumlu tutulan ilaclarin sayisi dramatik sekilde ar-
tarak, antikonvilzanlar, antihipertansifler, antibiotikler,
antienflomatuar ajanlari da igine alacak sekilde ge-
nislemistir (1,5,7,14,15). Cogunlukla enfeksiyona bagh
oldugu dusiniulen vakalarda ilag alimi yoktur. Vakalarin
%18-22'si idiopatiktir (12,17).

Bati Almanya'da yapilan bir arastirmada Stevens
Johnson Sendromunun etiyolojisinde %33 oraninda
basta aspirin olmak lizere analjezik tirli, %34 oraninda
da antibiotik turd ilaglarin rol oynadigr goOsterilmistir
(18). Amerika Birlesik Devletleri'nde yapilan bir arastir-
mada da Stevens Johnson Sendromunun goérilme insi-
dansi milyonda 7.1 olarak bulunmustur. Yine bu send-
romun olusmasindan antiepileptikler (6zellikle fenobar-
bital ve karbamezabin), analjezikler (6zellikle aspirin)
ve antibiotikler (6zellikle aminopenisilinler) en fazla so-
rumlu tutulmustur (19). Vakalarimizdan birincisinde
muhtemelen Ust solunum vyollari enfeksiyonu veya aspi-
rin alinmasi, ikincisinde ise fenobarbital etyolojik ajan
olarak duasUnulmustir.

Hastalik, 1-14 gin siuren ates, halsizlik, 6ksurik,
bodaz ve géglis agrisi, kusma, ishal, kas ve eklem agri-
si ile seyreden bir prodromal dénemden sonra ortaya
cikar. Prodromal donemi takiben aniden deri ve muko-
za belirtileri ortaya g¢ikar. Bunlar eritematéz papitler lez-
yonlardir. Santral vezikll ve periferik genisleme goste-
ren bu lezyonlar "target" ya da "iris" lezyon olarak
adlandirilir. Lezyonlar tim vicudu kapladigr gibi agiz
mukozasi, burun, farinks, solunum vyollari, géz, gastro-
intestinal sistem ve genital bdlgede de olur (5). Kon-
jonktivalar kolaylikla enfekte olur ve sekonder pirilan
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konjonktivit meydana gelebilir. Korneal ulserasyon,
opasite, sinesl, Uveit, panoftalmi ve korlik gelisebilir
(11). Genital bdlgede balanit, vulvovajinit, vajinit, va-

jende bantlar, fimozis ve dUriner retansiyon olusabilir.
%20-45 vakada mukoza
Ucte birinde akciger tutulumu olur.

lezyonlari vardir. Vakalarin
Oksiirik ve akciger
(6,9).

beyaz

grafisinde yama seklinde infiltrasyon gorulebilir

Olusan biller patlarken mukozal membranlar

pseudomembranlarla kaplanabilir. Dudakta hemorajik

kurut meydana gelir. Gegici bir hiperpigmentasyon,
atrofi ve skar olusabilir. Bdbreklerin, kalbin, gastro-
intestinal sistemin ve santral sinir sisteminin tutulumu

daha enderdir (13,13). Her iki
target

hastamizda da gérilen

yaygin cilt ve lezyonlari, konjonktiva tutulumu,

adiz mukozasi tutulumu literatir bilgilerine uygunluk

gOstermektedir.

Laboratuvar bulgularinda fazla bir 06zellik yoktur.
Agir vakalarda lokositoz ve artmis sedimentasyon hizi
gorilar. Vezikul sivisi etyolojik ajanin tesbiti igin incele-
nebilir. Plazma kompleman komponentleri (Ci1, Ca, C 3,
sivisinda

C4) genellikle normal olmakla beraber bil

dusik bulunabilir. Kriyopresipitatlar bulunabilir. Bazi va-
kalarda oOzellikle herpes simpleks antijeni iceren immun
komplekslerin bulunmasi hastaligin bir immun kompleks
reaksiyonu oldugu fikrini destekler (2,8). Hastalarimizin

laboratuvar bulgularinda bir 6zellik yoktu.

Hastaligin tedavisinde kesin bir sema ¢izilmemistir.
Hafif vakalarda yalnizca semptomatik tedavi yeterlidir.
Etyolojik ajan bulunup hastayla iliskisi kesilmelidir. Anti-
histaminikler hastalarda kasinma hissini azalttiklarindan
kullanabilirler. Ciddi vakalarin tedavisi ve reklrrenslerin
kullanilabilir.

onlenmesi igin sistemik kortikosteroidler

Ancak herpes simpleks gibi bir enfeksiyon varsa ste-

roid verilmemelidir. Sistemik tedaviye ek olarak, agik
lezyonlarda sekonder enfeksiyonlari 6nlemek igin iyi bir
hemsire bakimi gereklidir. Lezyonlar viicut ylzeyinin
6nemli bir kismini tutmussa sivi elektrolit dengesi kont-
rol altinda tutulmahlidir (5). Hastalarimizin klinik durumla-
rinin lleri derecede bozuk olmasi nedeniyle tedaviye
kortlkosteroid eklemeyi uygun goérdik. Sekonder enfek-
siyonlar igin de antibiotik kullandik. Her iki hastanin da
okiler tutulumu vardi. Bunun igin uyguladigimiz antibio-
tikll pomatlarla sekonder enfeksiyonlarin olusumu 6n-

lendi ve lyi sonug alindi.

Literatirde belirtildigi gibi her iki hastamizda da kli-
nik dizelme ortalama (¢ haftada goérildi. Oncelikle
mukoza lezyonlari, arkasindan da genel deri dékintile-
ri dizelerek sifa ile taburcu edildi. Her ne kadar birinci
vakada hastaligin etyolojisinde enfeksiyon kesin olarak
ekarte edilememesine ragmen; c¢ocukluk yas grubunda
¢cok fazla kullanilan aspirin ve fenobarbital ile Stevens
Johnson sendromunun meydana gelebilecegini bir kere
daha hatirlatarak, hastaligin agir klinik tablosunun bile
yakin takip ile tedavi ile iyilesebilecegini vurgulamak Is-

tedik.
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